Neumpathie optique 
ischemique anterieure aigue 


La neuropathie optique 
ischemique est la plus frequente 
des atteintes du nerf optique 
chez les sujets de plus de 50 ans. 
Parmi les neuropathies optiques 
ischemiques anterieures, 
on differencie la forme 
non arteritique, survenant 
chez des patients ayant 
des facteurs de risque vasculaires 
et (ou) des petites papilles 
et la forme arteritique. 

La baisse d’acuite visuelle est 
en regie brutale et I’examen 
retrouve typiquement un cedeme 
papillaire et un deficit du champ 
visuel altitudinal. 

La distinction entre la forme 
non arteritique et la forme 
arteritique repose sur la clinique, 
la vitesse de sedimentation, 
et surtout sur I’angiographie 
a la fluoresceine. Le traitement 
de la forme arteritique 
avec des corticoi'des est 
une urgence, mais il n’y a pas, 
a I’heure actuelle, de traitement 
efficace de la maladie 
non arteritique. 
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L a neuropathie optique ischemique 
anterieure est la plus frequente des 
atteintes du nerf optique chez les sujets 
de plus de 50 ans. Elle est liee a une 
ischemie de la tete du nerf optique, vas- 
cularisee par les arteres ciliaires courtes 
posterieures. II en existe 2 formes etio- 
logiques : la forme non arteritique sur- 
venant chez des patients le plus sou- 
vent hypertendus et (ou) diabetiques, 
et la forme arteritique, entrant dans le 
cadre d’une arterite giganto-cellulaire 
de Horton. II est tres important pour 
le clinicien de faire immediatement le 
diagnostic etiologique de cet accident 
vasculaire de la tete du nerf optique, 
car la maladie de Horton est une 
urgence therapeutique. 

Epidemiologie 

En ce qui concerne la forme non arte- 
ritique, l’incidence annuelle est de 0,54 
pour 100 000 habitants, tous ages 
confondus, et va, au-dessus de 50 ans, 
de 2,3 a 10,2 pour 100 000 habitants 
selon les etudes. 1 Elle peut survenir 
de 11 a 92 ans, mais l’age moyen se 
situe, dans la majorite des etudes, entre 
55 et 70 ans. Par ailleurs, elle est un 
peu plus frequente chez l’homme (de 
55 a 65 % selon les tranches d’age). 
En ce qui concerne la forme arteritique, 
elle survient chez des patients plus 
ages, en moyenne entre 62 et 72 ans 2 


et touche 1 homme pour 2,5 femmes. 
Cela reflete le fait que l’incidence de 
la maladie de Horton augmente avec 
Page et passe de2,3 pour 100 000 habi- 
tants dans la 6 e decennie a 44,7 dans 
la 9 e . 

Donnees cliniques 

La baisse brutale d’acuite visuelle 
et (ou) un trouble du champ visuel de 
l’ceil atteint sont constates, habituel- 
lement le matin au reveil. Tres rare- 
ment, le deficit visuel dans la forme 
non arteritique s’installe sur quelques 
jours voire quelques semaines. Cette 
baisse visuelle est en general indolore 
mais un peu moins de 10% des 
patients rapportent une sensation d’in- 
confort retro- ou peri-oculaire. 3,4 
L’acuite visuelle varie de 10/10 a une 
absence de perception lumineuse ; une 
acuite visuelle normale n’elimine 
done pas le diagnostic. Dans V Ische- 
mic Optic Neuropathy Decompression 
Trial (IONDT) publie en 1996 3 et qui 
comporte uniquement des formes non 
arteritiques, la moitie des patients ont 
une acuite visuelle initiale superieure 
a 3/10 et un tiers une vision inferieure 
ou egale a 1/10. Les patients ayant la 
meilleure acuite visuelle sont propor- 
tionnellement plus jeunes et moins 
souvent diabetiques ou hypertendus 
que ceux chez qui elle est moins 
bonne. 

Le trouble de la vision des couleurs au 
niveau de l’oeil atteint est souvent pro- 
portionnel a l’importance de la baisse 
de l’acuite visuelle. Cependant, les 
patients arrivent parfois a identifier les 
plots colores presentes, et l’anomalie 
de la vision coloree n’est alors que rela- 
tive par rapport a T ceil sain. 
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Neuropathie optique ischemique aigue non arteritique gauche : cedeme papillaire 
diffus avec hemorragies eit flammeches sus- et sous-papillaires. Photo couleur et 
cliche vert (anerythre) sans preparation. 


L’etude du champ visuel 5 est l’examen 
le plus important pour evaluer l’atteinte 
de la fonction visuelle. 11 existe typi- 
quement un deficit altitudinal (retrouve 
dans 58 a 80 % des cas selon les series) 
le plus souvent inferieur, avec parfois 
une atteinte du point de fixation. 
D’autres deficits du champ visuel peu- 
vent etre retrouves : scotome central (20 
a 26 % des cas), deficit arciforme, qua- 
dranopsie, retrecissement concentrique 
des isopteres, voire combinaison de 
plusieurs types de deficit. La perime- 
trie automatisee statique semble indi- 
quer une perte de sensibilite au niveau 
de l’hemichamp epargne, suggerant 
une atteinte de la tete du nerf optique 
plus etendue que ne le laisse supposer 
la perimetrie cinetique. 

L’etude de la pupille par un test a 
l’eclairement alterne trouve presque 
toujours un deficit du reflexe photo- 
moteur direct homolateral, ou signe 
de Marcus Gunn, temoignant de 1’ at- 
teinte du nerf optique. Ce signe est 
d’autant plus evident que l’acuite 
visuelle et le champ visuel sont alteres. 
L’eedeme papillaire est le signe dia- 
gnostique initial le plus evident et le 
plus important (fig. 1). II est souvent 
modere. II peut etre diffus ou predo- 
miner, voire ne toucher qu’un seul sec- 
teur, realisant un cedeme papillaire en 
secteur tres en faveur d’une atteinte vas- 
culaire. Le secteur papillaire atteint 
est ordinairement le plus saillant, mais 


cela n’est pas toujours vrai, de meme 
que L importance de 1’ cedeme papillaire 
n’est pas toujours proportionnelle au 
degre de la baisse visuelle. Le plus sou- 
vent, la papille cedemateuse est pale, 
voire volontiers blanc crayeux dans la 
forme arteritique. Habituellement, il 
existe une ou plusieurs hemorragies en 
flammeches sur le bord papillaire ou 
a proximite, dont le nombre n’est pas 
relie a la severite de l’ischemie. II peut 
aussi exister des nodules cotonneux. 
Les arteres retiniennes sont souvent 
retrecies et attenuees de fa?on locali- 
see ou diffuse. Les exsudats secs sont 
rares, mais on peut les retrouver en peri- 
maculaire, realisant soit une etoile, soit 
une hemi-etoile maculaire. L’lONDT 
qui a etudie les fonds d’oeil initiaux de 
418 patients presentant une neuropa- 
thie ischemique non arteritique a 
retrouve un oedeme papillaire diffus 
dans 75 % des cas, et focal dans 25 %, 
des hemorragies parapapillaires etaient 
presentes dans 72 % des cas alors qu’il 
existait des nodules cotonneux ou des 
exsudats secs dans seulement 7 % des 
yeux atteints. 

L’angiographie en fluorescence est 
tres utile dans le diagnostic de neu- 
ropathie optique ischemique ante- 
rieure, non seulement pour confirmer 
la presence de L cedeme papillaire, 
mais surtout pour differencier la forme 
non arteritique de celle qui s’integre 
dans une maladie de Horton. Dans la 


forme non arteritique, il existe, les pre- 
miers jours, un defaut de remplissage 
limite a la choroi'de peripapillaire et 
a la zone frontiere choroidienne 
(fig. 2), alors que dans les neuropa- 
thies ischemiques arteritiques on 
retrouve un defaut de remplissage cho- 
roi'dien beaucoup plus etendu et plus 
massif (retard choroi'dien), du a la 
thrombose d’une artere ciliaire courte 
posterieure (fig. 3). 

Differences entre la forme 

non arteritique 

et la forme arteritique 

Le deficit visuel de la neuropathie 
optique ischemique anterieure arteri- 
tique peut etre precede par des episodes 
d’amaurose transitoire, volontiers 
induits par l’activite, les changements 
de position ou les passages sous une 
lumiere vive (demande metabolique 
des photorecepteurs augmentee). La 
baisse visuelle est en general plus pro- 
fonde que celle des patients atteints 
d’une forme non arteritique. Liu et al. 6 
ont rapporte une serie de neuropathies 
arteritiques ou l’acuite visuelle etait 
inferieure ou egale a 1/10 dans 70% 
des cas et ou 21 % des patients 
n’avaient pas de perception lumineuse. 
Une serie de Hayreh 5 aboutit aux 
memes constatations Dans la forme 
arteritique, il existe plus souvent une 
douleur associee a la baisse visuelle. 
Enfin, une atteinte simultanee des 
2 yeux peut survenir dans le cadre de 
la maladie de Horton. 

Dans la neuropathie optique ische- 
mique anterieure arteritique, la papille 
cedemateuse est en general tres pale, 
blanc crayeux, et Ton retrouve souvent 
des nodules cotonneux peripapillaires. 
L’angiographie a la fluoresceine ou au 
vert d’ indocyanine pratiquee devant 
une symptomatologie recente est tres 
utile pour faire le diagnostic de mala- 
die de Horton : en effet, dans ce cas, 
il existe un defaut de remplissage cho- 
roidien massif et etendu, bien visible 
sur les temps precoces. De plus, l’an- 
giographie peut confirmer l’occlusion 
d’une artere cilio-retinienne associee a 
une neuropathie optique ischemique 
anterieure, s’inscrivant presque tou- 
jours dans le cadre d’une maladie de 
Horton (fig. 3). 
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Meme patient. Sequence angiographique qui montre 
I’hypoperfusion peripapillaire visible precocement. Aux temps 
tardifs de I’angiographie, il existe un oedeme papillaire et une 
diffusion du colorant. L’intensite des signes depend de la 
precocite de I’examen. 


II peut aussi exister des signes syste- 
miques de maladie de Horton permet- 
tant d’orienter le diagnostic : anorexie, 
cephalees, hypersensibilite du scalp, 
amaigrissement, fievre inexpliquee, 
claudication de la machoire. . . Le dia- 
gnostic d’arterite gigantocellulaire sus- 
pecte sur la clinique est etaye par l’ele- 
vation de la vitesse de sedimentation, 
dont le resultat est interprets en fonc- 
tion de l’age du patient. Cependant, 
entre 8 et 22 % des patients avec des 
signes systemiques de maladie de Hor- 
ton et une biopsie d’artere temporale 
anormale ont une vitesse de sedimen- 
tation normale. Son evaluation est done 
couplee a celle de la proteine C-reac- 
tive (CRP), qui semble plus sensible 
dans 1’evolution des patients atteints de 
maladie Horton traites par corticothe- 
rapie. 

En pratique, toute suspicion de mala- 
die de Horton, qu’elle soit motivee par 
le tableau ophtalmologique, par l’exis- 
tence de signes biologiques inflam- 
matoires ou par des signes systemiques, 
doit amener a pratiquer une biopsie 
d’artere temporale qui confirmera le 
diagnostic en retrouvant une arterite a 
cellules geantes. Cependant, l’atteinte 
vasculaire etant segmentaire et focale, 
les differentes series trouvent entre 3 et 
10% de biopsies negatives. 

Evolution clinique 

L’ oedeme papillaire disparait en 3 a 
6 semaines et laisse la place a une 


paleur papillaire diffuse ou segmen- 
taire, d’importance variable. L’ acuite 
visuelle finale est meilleure dans la 
forme non arteritique. Toutefois, parmi 
les patients de 1’IONDT, la moitie de 
ceux qui avaient une acuite visuelle ini- 
tiale inferieure ou egale a 3/10 avaient 
1/10 ou moins 6 mois plus tard, pro- 
portion qui passe a 58 % lors de la visite 
des 30 mois. Les autres etudes rap- 
portent que 1’ acuite visuelle finale dans 


la forme non arteritique est inferieure 
ou egale a 1/10 dans 31 a 41 % des 
cas. Cependant, certains patients peu- 
vent s’ameliorer. 

Une recidive sur le meme ceil est rare. 
Dans la forme non arteritique, elle 
semble survenir dans environ 5 % des 
cas. Quand elle survient, elle ne 
temoigne pas d’une anomalie particu- 
liere en dehors des facteurs de risque 
generaux. Une des hypotheses serait 
que l’atrophie des axones, secondaire 
a l’infarctus, diminuerait le « manque 
de place » au niveau d’un petit disque 
optique avec canal scleral etroit, et 
reduirait ainsi la possibilite d’une nou- 
velle attaque de neuropathie optique 
ischemique anterieure. 

Une recidive controlaterale dans la 
forme non arteritique est estimee par 
Hayreh a 25 % apres 32,4 mois. De 
plus, il rapporte en 1994 5 que 23 % des 
patients qu’il a examines avaient une 
histoire de neuropathie optique ische- 
mique non arteritique dans l’ceil contra- 
lateral. De meme, 23 % des patients 
de 1’IONDT avaient initialement une 
paleur papillaire controlaterale, alors 
que seulement 15% avaient a l’inter- 
rogatoire la notion d’une atteinte du 
nerf optique anterieure dans le temps. 
Dans la forme arteritique, le risque de 



B 

Neuropathie optique ischemique aigue et occlusion d’une art ere cilio-retinienne 
chez un patient presentant une maladie de Horton. Il existe un retard choroidien 
important et etendu. 
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bilateralisation sans traitement est 
estime par Hayreh a 25 % en 0,4 mois. 
La maladie de Horton est done un fac- 
teur de risque de bilateralisation qui 
survient le plus souvent avant le debut 
d’une corticotherapie adequate et fait 
de cette affection une urgence thera- 
peutique. 

Facteurs de risque 

Dans 1’IONDT, 60% des patients 
atteints de neuropathie optique ische- 
mique non arteritique avaient des fac- 
teurs de risque vasculaires, incluant 
hypertension arterielle (47 %), diabete 
(24 %) et tabac . L’ importance de ces fac- 
teurs de risque dans les autres etudes va 
de 35 a 45 % pour l’hypertension arte- 
rielle et de 10 a 23 % pour le diabete. 
Le tabagisme semble etre un facteur 
de risque additionnel, et favoriser la sur- 
venue precoce. Parmi les autres facteurs 
de risque, on retrouve 1’ augmentation 
du taux de fibrinogene, du cholesterol, 
l’hypertriglyceridemie, les facteurs 
induisant une hypercoagulabilite (defi- 
cit en proteine C, proteine S, anti- 
thrombine III, mutation du facteur V 
Leiden, anticorps anti-phospholipides), 
les anemies aigues, l’hypotension arte- 
rielle nocturne (actuellement discutee), 
la migraine... Les stenoses caroti- 
diennes sont peu incriminees car les 
neuropathies optiques ischemiques 
anterieures d’origine emboliques sont 
rares. 

Par ailleurs, les patients presentant une 
forme de neuropathie non arteritique 
ont en regie des papilles plus petites 
et moins excavees que la normale, avec 
un canal scleral etroit ; ce facteur est 
constate au mieux par l’examen du 
fond d’ceil contralateral afin d’appre- 
cier la taille et P excavation du disque 
optique sain. Ce facteur morphologique 
est, a l’heure actuelle, considere 
comme etant peut-etre le plus impor- 
tant des facteurs de risque. 

Traitement 

II n’y a, a l’heure actuelle, aucun trai- 
tement des formes non arteritiques : 
ni les anticoagulants, ni les corticoi'des, 
ni l’hemodilution, ni la decompression 
des gaines du nerf optique n’ont fait 
la preuve de leur efficacite. Le « trai- 
tement » repose sur la correction des 


facteurs de risque vasculaires mis en 
evidence lors du bilan du patient ou 
connus auparavant. 

Le role preventif de l’aspirine sur l’at- 
teinte du 2 e ceil a ete evalue dans 
2 publications. Sanderson et al . 7 ont 
etudie, retrospectivement, 100 patients 
atteints d’une neuropathie unilaterale. 
Au bout de 2 ans, 17,5% des 
57 patients traites par aspirine ont eu 
une atteinte du 2 e ceil contre 53,5 % des 
43 patients non traites. Beck et al . , en 
1997, 8 dans une etude retrospective 
portant sur 153 patients, trouvent un 
risque de bilateralisation a 2 ans de 7 % 
dans le groupe traite, et 1 5 % parmi 
les patients non traites. A 5 ans, la dif- 
ference devient non significative, soit 
1 7 % dans le groupe traite et 20 % chez 
les patients non traites. L’aspirine 
semble done avoir un effet protecteur 
a court terme dans la prevention de 1’ at- 
teinte du 2 e ceil. 

Dans la maladie de Horton, le traite- 
ment repose sur la corticotherapie a 
forte dose, demarree en urgence s’il 
existe une suspicion d’arterite tempo- 
rale. Les doses sont ensuite diminuees 
progressivement, en suivant revolution 
des criteres biologiques et de la cli- 
nique. 

Conclusion 

La neuropathie optique ischemique 
anterieure aigue resulte d’un accident 
vasculaire au niveau de la tete du nerf 
optique. Elle est liee a une insuffisance 
circulatoire dans le territoire des arteres 
ciliaires courtes posterieures. Son pro- 
nostic visuel est mediocre et son trai- 
tement decevant. Dans la maladie de 
Horton, la corticotherapie est urgente 
et previent les autres complications de 
la maladie mais n’amene en general pas 
d’amelioration visuelle au niveau de 
l’ceil atteint. Dans la forme non arte- 
ritique, il n’y a actuellement aucun trai- 
tement ayant fait la preuve de son effi- 
cacite, et seule l’aspirine semble 
prevenir a court terme une atteinte du 
2 e ceil. ■ 


Summary — 

Anterior ischaemic optic neuropathy 

Catherine Vignal-Clermont 

Ischemic optic neuropathy ( ION ) is the most 
frequent optic neuropathy in patients older 
than 50. Anterior ION is classified as nonar- 
teritic, especially in patients with vasculo- 
pathic risk factors and/or small optic disc, 
or arteritic. Monocular visual loss is usually 
sudden. Typical exam findings are optic nerve 
swelling and altitudinal visual field defect. 
Clinical profile, sedimentation rate, and espe- 
cially fluorescein angiography are very use- 
ful to make the distinction between nonar- 
teritic and arteritic ION. Treatment of 
temporal arteritis with steroids is an emer- 
gency but there is no effective therapy of 
the nonarteritic form. 

Rev Prat 2001; 51 : 2202-5 
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